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Optik Diskin Duragan Konjenital Anomalileri:

Klinik Goriinim ve Ayirici Tanilart

Ahmet AKSUNGER!, Haluk AKBATUR?, Meral OR?,
Berati HASANREISOGLU?

Ozet

Optik diskin ilerleyici olmayan konjenital anomalilerinden optik sinir hipoplazisi (10
Olgu), tilted disk (13 olgu), optik disk kolobomu (19 olgu) ve optik disk piti (5 olgu)
tanisi konmus olan toplam 47 olgu retrospektif olarak incelenmistir. Olgular semp-
tomlar ve klinik ozellikler acisindan irdelenmis ve bu patolojilerin tedavi edilebilir
diger konjenital ve akkiz bozukluklardan ayirici tanilarinin yapiimasinin 6nemi vur-
gulanmistir.

Anahtar Kelimeler: Optik sinir bag1 hastaliklari, optik sinir hipoplazisi, optik disk
kolobomu, tilted disk, optik disk piti, morning glory sendromu

SUMMARY
CONGENITAL&NONPROGRESIVE OPTIC NERVE HEAD ANOMALIES:
CLINICAL MANIFESTATION AND DIFFERANTIAL DIAGNOSIS

47cases diagnosed as nonprogressive congenital anomalies of optic disc, which were
diagnosed as optic nerve hypoplasia (10 cases), coloboma of optic disc (19 cases), til-
ted disc (13 cases) and optic disc pit (5 cases) were evaluated retrospectively. These
cases were investegated with respect to clinical signs and symptoms and it was stres-
sed to make dillerantial diagnosis from the other treatable congenital and acquired
optic nerve head disorders.Ret-vit 1995; 3: 69-73

Key Words: optic nerve head disorders,optic nerve hypoplasia, coloboma of optic
nerve head, tilted disc syndrome, optic disc pit, morning glory syndrome

Optik  diskin

konjenital anomalilerinin

Bu calismada optik sinir hipoplazisi (10

biiylik bir kismu ilerleyici degildir ve tedavileri
yoktur. Yaygin olarak goriilen bu patolojileri
tedavi edilebilir olan ve gbormeyi progresiv
olarak diigiiren diger konjenital ve akkiz bo-
zukluklardan ayirmak gereklidir. Papil 6dem,
glokomatdz veya diger atrofilerle karistirila-
bilmeleri, gorme alan degisiklikleri ve diger
malformasyonlarla birlikte bulunmalar nede-
niyle ayirici tanilarimin yapilmasi onem arzet-
mektedir.1-10
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olgu), optik disk kolobomu (19 olgu), tilted
disk (13 olgu) ve optik disk piti (5 olgu) tanis
konmusg olan toplam 47 olgunun klinik 6zel-
likleri, semptomlar: ve ayirici tanilari irdelen-
migtir.

GEREC ve YONTEM

24'li kadin, 23'li erkek toplam 47 olgu ret-
rospektif olarak incelenmistir. Hastalarin yasi
2-70 arasinda degismekte olup ortalama yas
30,5 tur.

Olgularin hepsinin gérme keskinlikleri snel-
len eseli ile dl¢iilmiis, goz hareketlerinin deger-
lendirilmesi, biyomikroskobik muayene, fundus
muayenesi ve skiyaskopik ol¢iimleri yapilmig-
tir. Gereken olgularda fundus floresein anjiogra-
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Res 12 Optik sinir hipoplazisi

fisi, gorme alani muayenesi, renk gdrme muaye-
nesi ve ultrasonografik muayeneler yaptlmistur.
Hastalar sistemik patolojiler agisindan da ilgili
birimlere konsiilte edilmistir.

BULGULAR

Optik sinir hipoplazisi tanis1 konan 10 has-
tanin altist gérme azhiy gikayeti ile miiracaat
etmistir. Dort hastada ise tani riitin muayene
esnasinda konmustur. Hastalarin diizeltilmig
gorme keskinlikleri 0.4-tam arasinda degis-
mekteydi. 8 hastada -1 ile -7 dioptri arasinda
degisen derecede myopi ve/veya astigmatizma
mevcuttu. Biitlin hastalarin géz harckeleri ve
on segment muayeneleri normaldi. Fundus
muayenesinde optik disk kiiciik ve diski gev-

Res 2: Izole optik sinir kolobomo

releyen hipopigmente bir halo meveuttu (Res
1). Hipoplazi 6 olguda bilateral ve 4 olguda ise
tek tarafli idi. Hastalarda sistemik bir patoloji
saptanmadi.

Optik disk kolobomu tanis1 konan 19 hasta-
nin onu gérme azhg: gikayeti ile miiracaat et-
mistir. Iki hasta mikroftalmi 6n tanisiyla klini-
gimize refere edilmisg, iki hasta ise mevcut iris
kolobomunun aile tarafindan farkedilmesiyle
muayeneye getirilmistir. Iki hasta retina dekol-
mani tanisiyla klinigimize gonderilmis olup
lic hastada ise riitin muayene esnasinda tani
konmustur. Hastalarin diizeltilmiy gérme kes-
kinlikleri El hareketleri ile 0.7 arasinda degis-
mekteydi. 9 hastada -1 ile -5 dioptri arasinda
degigen derecede myopi mevcuttu. On seg-
ment muayenesinde iki hestada mikroftalmi,
iki hastada iris kolobomu ve bir hastada kata-
rakt mevcuttu. Fundus muayenesinde 4 hasta-
da izole optik disk kolobomu, iki hastada kolo-
bom ile birlikte nonregmatojen retina dekol-
mani ve 9 hastada retinokoroidal kolobom
mevcuttu (Res 2,3). Ug hastada ise morning
glory sendromuna benzer kolobom mevcuttu
(Res 4). Bu olgularn ikisi kadin biri erkekti ve
lic olguda da patoloji sag gozdeydi. Bir hasta-
da ise koprii kolobomu mevcuttu (Res 5)

Tilted disk tanis1 10 hastada riitin muayene
esnasinda konmustur. 3 hasta ise gorme azhgi
sikayetiyle miiracaat etmistir. Hastalarin dii-
zeltilmis gorme keskinlikleri 0.8-tam arasinda
degismekteydi. Olgularin hepsinde degisen
derecelerde myopi ve/veya astigmatizma mev-

Res 3: Retinokoroidal kolobom
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Res 4: Morning glory benzeri kolobom

Res 5: Koprii kolobom

Res 6: Tilted disk

cuttu. Hastalarin on segment muayeneleri nor-
maldi. Patoloji 10 olguda bilateraldi (Res 6).
Optik disk piti tanis iki hastada riitin mua-
yene esnasinda konmustur. 3 hasta ise eslik
eden serdz makuler dekolmana baghh gorme
azalmasi sikayeti ile miiracaat etmigtir. Hasta-
larin 6n segment muayeneleri normaldi. Fun-
dus muayenesinde dort olguda optik disk piti

Res Ta: Optik disk piti

tek tarafliydi ve diskin alt temporalindeydi.
Bir olguda ise pit iki tarafliydr. Ug olguda
optik disk piti ile beraber 1-2 disk ¢apinda, si-
nirlar1 belirgin ser6z makuler dekolman mev-
cuttu (Res 7a). Fundus floresein angiografide
erken donemde iyi sinirlt hipofloresans alan
diskin temporalinde izlenmekteydi (Res 7b)
Ge¢ donemde ise optik pitin boyanmasina
bagli hiperfloresans izlenmekteydi.
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Res 7h: [orescin anjigrafide optik diskte pitin neden ol-
dugu hipofloresans

TARTISMA ve SONUC

Optik diskin konjenital anomalileri yaygin
goriilmeleri, papilodem, glokomatéz atrofi ve
diger atrofilerle kangtirilabilmeleri ve diger
malformasyonlarla birlikte olabilmeleri nede-
niyle ayirici tanilart 6nem arzeden patolojiler-
dir.

Optik Disk Hipoplazisi: Noral retinadaki
ganglion hiicrelerinin gelisim defekti sonucu
olugsan bu konjenital anomali, konsantrik ko-
roidal ve retina pigment epitel anomalisine
baglh hipopigmente halo ile gevrili kiigiik bir
optik disk ile karekterlidir. Bu ¢ift halka igare-
ti olarak adlandimlir. Hastalarda gérme azal-
mas1, gorme alani degisiklikleri ve renkli gor-
mede defekt gorilebili.  Gorme alam
degisiklikleri bitemporal veya binazal hemia-
nopsi seklinde olabilir(kiazmaya basi yapan
lezyonlardaki gibi).!-3

Optik Disk Kolobomu: Embryonik haya-
tin erken doneminde, embryonik yarngin fiiz-
yonunun olmamasi sonucu gelisen bir anoma-
lidir. Optik diskle birlikte retina, koroid, iris ve
lens yapilarindan biri veya birkagi etkilenebi-
lir. Sikhikla bilateraldir ve vakalarin ¢ogunda
sporadik olarak goriiliir. Izole optik disk kolo-
bomu nadir goriiliir. Optik disk genis ve parsi-
yel veya total olarak ekskavedir. Karekteristik
olarak kolobom kenarini ¢aprazlayan kan da-

marlari sayist artmgtir.12.0.7 Retinokoroidal
kolobom daha sik olarak goriiliir. Siklikla fun-
dusun inferonazal kisminda, beyaz renkte, si-
nirlart keskin ve sirkiiler yapidadir. Hastalarda
gorme keskinliginde azalma, gérme alait degi-
siklikleri ve renkli gorme bozukluklar: goriile-
bilir. Morning Glory Sendromu optik sinirin
intraokiiler kismunda diskte genisleme, disk
merkezinde konik bir ¢okme ve diski gevrele-
yen gri-siyah renkte bir halkanin izlendigi, ret-
robulber kisimda optik sinirin tamamen nor-
mal oldugu bir kolobomdur. Kan damarlar
diskten radial olarak cikarlar. Hemen daima
tek taraflidir ve siklikla sag gozdedir. Kadin-
larda daha sik gorillir. Gérme keskinliginde
azalma ve gorme alaninda sentrogekal skotom
izlenir,1:12.13

Tilted Disk: Optik diskin siklikla alt ve alt
temporale egikligi ile karckterli bu anomalide,
optik sinir ve retinal damarlar oblik bir yekilde
globa girmektedir. Popiilasyonun % 1-2'sinde
goriiliir ve %75 olguda bilateraldir. Goérme
keskinliginde azalma, gérme alaninda bitem-
poral ve binazal hemianopsi goriilebilir. Olgu-
larin biiyiik bir kisminda myopi ve astigmatiz-
ma mevcuttur.!

Optik Disk Piti: Noral retina ve optik sinir
basinin farkhilagmasindan 6nce crken donem-
de olusan bir gelisimsel bozukluktur. Siklikla
alt temporal disk kadram lizerinde yerlesen,
yuvarlak veya oval, koyu renkli bir ¢ukurlas-
madir. %85 tek taralhidir. Serdz makula dekol-
mani optik disk piti olgularinda %33-90 ora-
ninda goriilmektedir.. 1:4.8.10,11

Optik sinir hipoplazisi tanist konan 10 olgu-
nun sekizinde, tilted disk tanis1 konan hastala-
rin  hepsinde, optik disk kolobomu tams
konan 14 hastamn alusinda ve morning glory
tanis1 konan ii¢ hastada degisen derecelerde
myopi ve/ veya astigmatizma mevcuttu ve has-
talarin biiytik bir kisminda tashihe ragmen
gorme keskinligi tama ¢tkmuyordu. Bu neden-
lc tashihe ragmen gorme keskinliinin arttin-
lamadig1 olgularda optik sinir baginin dikkatli
muayencsinin yapilmas: 6nem tagimaktadir.

Optik disk piti tamsi konan 5 olgunun
iigiinde seréz makuler dekolmanda mevcuttu.
Bu seroz dekolmanlarin seyrinde %25 oranin-
da spontan diizelmeler bildirilmesine ragmen,
niikslerin hemen daima kaginilmaz oldugu ve
her biri ne kadar stirece@i belli olmayan atakla-
rin nihayette gérme keskinliginde kalicr hara-
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biyetlere yol acacag: kesindir.!4-10-11 Cox ve
ark tedavi edilmeyen olgularin %50'den fazla-
sinda 5 yil icinde gérme keskinliginin 1/10 ve
altina diistiigiini saptamislardir.'®  Qlgulari-
mizin  ikisinde  pars plana  vitrekto-
mi+intravitreal gaz tamponadi ile serdz maku-
ler dekolmana yer degistirilmesiyle gorme
artigt saglanmaistir.

Sonug olarak gorme keskinlikleri tashihle
diizeltilemeyen olgularda optik sinir bagmin
dikkatli bir sekilde muayeneleri yapilmalidair.
Tilted disk ve morning glory sendromu ile bir-

likte myopi ve/veya astigmatizma oldugu bi-.

linmektedir. Bizim olgularimizda bunlarin di-
sinda optik sinir hipoplazisi ve kolobom
olgularinda da yiliksek oranda myopi ve/veya
astigmatizma mevcuttu. Bu sebeple refraksi-
yon muayenesi yapilan tiim olgularda optik
sinir baginin dikkatli bir muayenesi ihmal
edilmemelidir. Gérme alant degisiklikleri ne-
deniyle goénderilen hastalarda optik sinir bagi-
nin dikkatli bir muayenesi eger mevcutsa pato-
lojinin kolayca saptanmasini sagliyacak ve
gereksiz zaman kaybi ve tetkiklere engel ola-
caktir. Yine santral serz dekolmani olan her
olgu optik disk piti yoniinden dikkatli bir ge-
kilde muaycne edilmelidir.

Optik diskin duragan konjenital anomalileri-
nin tedavisi yoktur ancak taninin konmasi has-
talar uygulanabilecek gereksiz tetkiklerin ya-
pilmasina ve zaman kaybina engel olacaktir.
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